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La maladie des depots d’immunoglobuline monoclonale non amyloide 


a maladie des chaTnes legeres ou syn- 
drome de Randall est une des glomeru- 
lopathies associees aux immunoglobu- 
lines monoclonales (v. tableau). El le est 
secondaire a des depots non amyloTdes de 
chaTnes legeres d'immunoglobulines. Son 
aspect histologigue evoque la glomerulo- 
sclerose diabetique. 1 Une affection proche 
en rapport avec des depots de chaTnes lour- 
des d'immunoglobulines a ete decrite plus 
recemment. 2 L'atteinte glomerulaire dans 
ces affections est presente dans 2 tiers des 
cas, elle se traduit par une proteinurie, un 


syndrome nephrotique, une hematurie. L'at- 
teinte tubulo-interstitielle a I'origine d'une 
proteinurie de faible intensity est presente 
dans un tiers des cas. L'insuffisance renale 
est tres f requente et evolue rapidement. Les 
chaTnes legeres d'immunoglobulines se 
deposent dans tous les tissus le long des 
membranes basales, ce qui est plus rare 
lorsqu'il s’agit de chaTnes lourdes. L'atteinte 
hepatique se revele par une hepatomegalie, 
des anomalies biologiques non specifiques, 
elle peut se compliquer exceptionnellement 
d'hypertension portale. La biopsie hepa- 


tique met en evidence des depots le long 
des membranes basales des sinusoTdes et 
des canalicules biliaires, un aspect de 
peliose est decrit dans les formes evoluees. 

L'atteinte cardiaque peut etre responsa- 
ble d'une insuffisance cardiaque, 3 de trou- 
bles du rythme et de la conduction. D'autres 
organes peuvent etre atteints mais la symp- 
tomatology est le plus souvent absente : 
systeme nerveux, ganglions, thyro'fde, pan- 
creas,... Certains tissus comme la peau et les 
glandes salivaires sont plus accessibles que 
le rein et leur biopsie peut mettre en evi- 


Glomerulopathies associees aux immunoglobulines monoclonales 
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le plus souvent la consequence du depot de chaines lege- 
res d’immunoglobulines K dont les caracteristiques bio- 
chimiques sont particulieres. II est classiquement associe 
aux gammapathies monoclonales de signification indeter- 
minee, mais s’observe egalement dans les myelomes de 
forte masse tumorale 21 

Autres manifestations 

Le deficit en inhibiteur de la Cl esterase (C1INH) est 
responsable d’angio-oedemes recurrents a I'origine de 
douleurs abdominales, d’oedemes sous-cutanes et laryn- 
ges. La forme congenitale est de transmission autoso- 
mique dominante ; elle est diagnostiquee chez l’enfant ou 
I’adulte jeune. La fonne acquise d’apparition plus tardive 
est le plus souvent associee a un syndrome lymphoproli- 
feratif et a une gammapathie monoclonale ayant une acti- 


vite anti-CUNH. 22 Dans 63 % des angio-oedemes acquis 
de type 2, deficit fonctionnel en C 1INH du a la presence 
d’anticorps anti-CUNH, une immunoglobuline monoclo- 
nale est detectee de meme isotype de chames lourdes et 
legeres que l’anticorps anti-CUNH. 23 

AFFECTIONS ASSOCIEES DANS LESQUELLES 
LE ROLE PATHOGENE 
DE L'lMMUNOGLOBULINE MONOCLONALE 
N'EST PAS CERTAIN 


Le syndrome POEMS 

Ce syndrome est caracterise par une polyneuropathie 
(P), une organomegalie (O), une atteinte endocrine (E), 
un composant monoclonal (M), des manifestations cuta- 

LA REVUE DU PRATICIEN / 2006 : 56 




Coll. M. Ziol hopital Jean-Verdier, Bondy 



GHHU Biopsie renale. Maladie des chaTnes legeres. 
Glomerulosclerose nodulaire avec depots mesangiaux 
et vasculaires de chaTnes legeres. 



IHIIU Biopsie renale. Maladie des chaTnes legeres. Etude 
en immunofluorescence avec I'anti-serum k mettant en 
evidence une positivite des membranes basales 
glomerulaires et des depots mesangiaux. 


dence les depots et eviter de realiser une 
biopsie renale. Celle-ci montre une glome- 
rulosclerose nodulaire (fig. 1) ; les depots 
glomerulaires et tubulaires, ne prennent 
pas les colorations de I'amylose, ils sont 
objectives le long des membranes basales 
par I'etude en immunofluorescence (fig. 2). 
Les depots ne sont parfois visibles qu'en 
microscopie electronique et sont d’aspect 
granuleux ce qui les differencie des depots 
amyloi'des qui sont fibrillaires. Les chaTnes 
legeres sont essentiellement de type k. Les 
chaTnes lourdes sont « deletees » de leur 
premier domaine constant. La maladie sur- 
vient dans le cadre d'un myelome dans 
65 % des cas, ou d'une gammapathie 
monoclonale de signification indeterminee 


(32 %), une autre hemopathie lymphoplasmo- 
cytaire est exceptionnelle (3 %).' L'evolution et 
le pronostic sont domines par I'aggravation de 
la fonction renale (jusqu'a I'insuffisance 
renale terminale dans 70 % des cas) et I'at- 
teinte cardiaque. La mediane de survie est de 
34 mois alors qu'elle est de 12 a 18 mois dans 
I'amylose AL. 4 En cas de transplantation 
renale, la maladie recidive sur le greffon. Les 
traitements sont ceux de la dyscrasie plasmo- 
cytaire (alkylants corticoTdes) et sont fonction 
de I'age et du terrain. L'autogreffe de cellules 
souches proposee chez des sujets jeunes per- 
met de faire regresser les depots et limite la 
progression de la maladie. 5 
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nees ( Skin). Cette affection rare, 80 cas rapportes a la 
Mayo Clinic de Rochester en 38 ans, survient preferentiel- 
lement chez Fhomme entre 40 et 50 ans. 24 La neuropathie 
est demyelinisante, sensitivomotrice a predominance dis- 
tale et aboutit dans 50 % des cas a un etat grabataire. 25 La 
ponction lombaire met en evidence une dissociation albu- 
mino-cytologique avec une proteinorachie elevee (jusqu’a 
5 g/L). Un oedeme papillaire (fig. 6) est present dans 30 a 
70 % des cas, sans hypertension intracranienne. II peut 
etre responsable dune baisse de l’acuite visuelle et d’une 
alteration du champ visuel. 

La proliferation plasmocytaire est constante, responsa- 
ble d’une gammapathie monoclonale habituellement IgA 
ou IgG et de chaines legeres A. Le taux est faible (mediane 
de 1 1 g/L). Dans 12 % des cas, le done plasmocytaire est 
mis en evidence uniquement sur l’analyse immunohisto- 
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chimique des plasmocytes medullaires ou d’un plasmocy- 
tome osseux. 24 Les lesions osseuses sont quasi constantes 
(97 %), et, contrairement a celles habituellement obser- 
vees dans le myelome, elles sont condensantes (fig. 7), 
voire mixtes. Les formes lytiques sont essentiellement le 
fait de plasmocytomes solitaires. Les manifestations endo- 
criniennes (60 a 80 %) sont un hypogonadisme, une 
atteinte hypophysaire, une hypothyroidie, un diabete et 
plus rarement une insuffisance surrenale, une hypopara- 
thyroidie, un syndrome de Cushing. Les lesions cutanees 
(70 %) sont une melanodermie, une hypertrichose, un 
aspect sclerodermique, des hemangiomes, un hippocra- 
tisme digital. L’organomegalie (hepatomegalie, splenome- 
galie, cardiomegalie, adenopathies) est inconstante 
(50 %). La biopsie ganghonnaire met en evidence une 
maladie de Castleman (hyperplasie angiofolliculaire) 
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